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DentinogenesisImpeñectaAsociada a
Osteogenesis Imperfecta(Tipo I DeShields).
Caso Clínico
RESUMEN:
Estecasoclínicodescribelasalteracionesen
unaniñadecuatroañosconOsteogénesis
imperfecta,asociadaaDentinogénesisimperfecta
cuyospadresconsultarone laClfuicaIntegraldel
niño y del adolescentede la Escuelade
OdontologíadelaUniversidaddelValle.La
pacientefueremitidaporsumédicopediatra.
Adicionalmenter alizamosunarevisióndela
literaturadeestapatología.
INTRODUCCION:
La0.1.Esunaenfermedaddelaestructura
delcolágenotipo1.
SeconocequeelcolágenotipoI seencuentra
enhuesos,tendones,piel,tejidocicatrizado,
válvulascardiacas,paredesintestinalyuterina.Esto
nosubicaeneltipodetrastornosquesepueden
asociaraproblemasconestetipodecolágeno'
2,3,4,5,8.11,14
LaO.l. Esunaentidadpatológicacompuesta
deporlomenoscuatroenfermedadesi tinguidas
porcriteriosclínicos,genéticosy bioquímicos
caracterizadaspor la elevadafrecuenciade
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múltiplesfracturasquedancomoresultado
deformidadesóseas.
Ennormalidad,elcolágenotipoI secompone
dedoscadenas(ex 1,y unacadenaex 2) enla
OsteogénesisImperfectasepuedenobservar
mutacionesquedanlugaracadenasex acortadas
queserelacionanconotrascadenasex 1yex2
normalesimpidiendolaformaciónormaldela
triplehélice,trayendocomoconsecuencial
prematuradegradacióndelcolágeno.2,4,5,8,11,14.
Esteprocesosedenomina"Suicidioproteico"
endondetrescuartaspartes(%) partesdela
totalidadcolágenollevanalmenosunacadenaex
1cortaodefectuosaqueconstituyeunverdadero
proceso de amplificación del defecto
heterocigótico.1
Labaseparadiversasasociacionesresultade
ladiversidadevolutivadelprocesotantoclínica
comoradiográficamente.
Sillence(1979)hizounadistincióndecuatro
tiposde0.1y concluyóquetodoslostiposde
0.1muestranunadisminuciónenlaseveridade
suscaracterísticasuandoelpacienteseencuentra
enlaadolescenciayserepitenenlamujerdespués
delamenopausiaoenlosancianos.4,8,11
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El diagnósticodeltipode0.1sebasaenla
exploraciónclínicadelascaracterísticasdecada
paciente,historiaf miliaryestudiosradiológicos.
Frecuentementeseutilizalabiopsiadepiel,esto
consistenlaremocióndeunapequeñaporción
depieldelaparteposteriordelbrazo.Lascélulas
delapielsoncultivadasyelcoiágenoresultante
esestudiado.2,4,8.11.12
Lasmanifestacionesclínicasdeestaenfermedad
son:
. Escleróticaazul.
. Fracturasmúltiples.
. Deformidadesóseas.
LostiposdelaOsteogénesisdescritospor
Sillenceson:
OsteogénesisImperfectatipo1:
Esteesel tipomáscomúnde0.1.Estees
heredadoporunpatrónautosómicod minante
peropuedeserel resultadodeunamutación
espontanea.L spersonasquesufren0.1tieneun
promediode20a 40fracturasantesdela
pubertad,disminuyendosufrecuenciadespués.El
diagnósticoprenatalesfrecuentementeposible,
Laspersonascon0.1tipo1poseenunaomásde
lassiguientescaracterísticas:
Fragilidadósea,formafacialtriangular,
escleróticaazul,disminuciónauditivaquepuede
comenzaralosdiez,veinteotreinta,curvatura
espinal(escoliosis),pieldelgadaydelicada.
OsteogénesisImperfectatipoIl:
Cercadel!0%delospacientescon0.1tienen
0.1deltipon. Estetipode0.1eselresultadode
unanuevamutación.0.1tipo11esunamuysevera
formadeOsteogénesisimperfecta,losniñoscon
0.1tipo11sufreninclusofracturasprenatales,pues
sushuesosonextremadamentefrágilesademás
usualmentemuerenpocotiempodespuésdel
nacimiento.El diagnósticoprenatalesposible.
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OsteogénesisImperfectatipoIlI:
Sonel20%deltotaldecasosde0.1yresulta
usualmented unamutacióndominante,stas
personasa menudotienenmuchasfracturas
espontaneas,enlosprimerostresañosdevida
puedenalcanzarunpromediode20fracturasy
hastal pubertadlcanzanhasta100fracturas.El
pocodesarrollomuscularydelasarticulaciones
escomún.Eldiagnósticoprenatalesposible.
Lascaracterísticastípicasincluyen:Huesos
blandosquenosolosequiebran,tambiénse
doblan,deformidadenbrazosy piernas,
compresiónvertebralymarcadacurvaturaespinal
(escoliosis),severadeformidaddeltorsoque
puedecausarproblemasrespiratorios,Pobre
desarrollodental(dentinogénesisimperfecta),
causandoecoloraciónyfracturas,
Disminuciónseveradeaudiciónenlaedad
adulta.Cortaestatura(algunaspersonassolo
alcanzanlos90cmsdealtura).
OsteogénesisImperfectatipoIV:
Es heredadoporun patrónautosómico
dominanteaunquealgunaspersonaslapadecen
comoresultadoeunamutacióndominante.Enel
tipoIV lamayoríadefracturasocurrenenlaniñez
aunquetambiénlasmujerestienenfracturas
recurrentesdespuésdela menopausia.Las
característicastípicasincluyen:escleróticaazul
pálidalnacimientoyenlaedadadultasetoma
blanca,curvaturaespinal,dentinogénesis
imperfecta,cortaestatura,articulacionesdébiles
y disminuidas.6.9.12.
CARACTERÍSTICAS FÍSICAS DE LA
0.1:
* Defonnidadesóseas.
* Escleróticaazul.
* Frac~ múltiples.
* Compresiónvertebraly severacurvatura
espinal(escoliosis).
RevistaEstomatología
* Dentinogénesisimperfecta.
* Cortaestatura.
* Articulacionesdébilesydisminuidas.
* Disminuciónauditiva.
* Pieldelgadaydelicada.
PATOLOGIASASOCIADAS:
Lapatologíaporlacualospadresdelaniña
consultaronlaclínicafueporlapresenciadedientes
colorámbaroscuroenlapaciente(dentinogénesis
imperfecta)Foto1.
Dentinogénesisimperfectaesuntipodedefecto
dentinarioheredado,seoriginadurantela
diferenciaciónhistológicaeneldesarrollodental.
Estaanomalíacomprendeundefectodelamatriz
predentinaria,quetraecomoconsecuenciauna
dentinacircumpulpartubular,amorfay sin
organización;mientrasladentinaperiféricaes
normalal comparadaconlacircumpulparya
descrita,ricaencontenidorgánico,yaque
incluyecalcificacióni terglobular.1.6.7.9.10
Shields:Clasificaladentinogénesisimperfecta
entresgrupos:
La tipo1:
Laasociaconosteogénesisimperfectaylos
masafectadossonlosdientestemporales,los
permanentessondemejorcalidadypresentan
inclusomenosdesgaste,sepodríadecirque
c1ínicamenteaparecen ormales.1.6.7.9
Al examenhistológicosemuestranu aestructura
adamantinaydentinariaparentementeormale
inclusolaunióndentinoenamelarnosediferencia
muchodelanormal;peroalgunosafmnanquelas
fracturasedeberíanalafaltadefestoneadodela
uniónamelodentinaria.Lostúbulosdentinariose tán
muyreducidosen sucantidady parecenser
irregularesyramificados6.9.
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La tipoII
Essimilaralaanteriorperoesunaentidad
independientedelaosteogénesisimperfecta.
La ~ipoIII
Presentadientesconcoronasenformade
conchaconmúltiplesexposicionespulpares1.6.7.9.
(HurseyYCol),describieronlacapadeDentina
deMantosimilaralanormal.Elrestodeladentina
muestralíneascrecientesy voluminosas.Las
células,restoscelularesytúbulosdentinariosse
ubicanengranpartealosladosdeestaslíneas.
Comoresultadodeesteestudiollegarona la
conclusióndequelosodontoblastosprimarios
formandentinadeapariencianormalduranteun
tiempo limitado, luego probablementese
degenerany sonincorporadosa la matrizen
diversosestadiosdepreservación.Lapresencia
deestosrestoscelularesy túbulosenlamatriz
debilitaal dienteen estossitios.Las células
mesenquimalesd lapulpasediferenciane células
parecidasa losodontoblastos,quetienenuna
capacidadlimitadaparaformarunamatrizdental
plenamenteorganizada.Estascélulasdegeneran
luegoencortotiempoy sonincorporadasala
matrizdeladentina.Esteprocesoserepitehasta
daralugarlaobliteracióndelacámarapulpar.
Esadjudicadountérminoadicional"Dentina
OpalescenteHereditaria".El colorcaracterístico
en estetipodedefectoes a menudoámbar
translúcidoporqueexistenespaciosentreel
esmalteyladentinaquehacenqueelcolordela
dentinaseavisible2.3.4.9.Fotos(1,2,3).
El esmaltedentalenestetipodedefectoes
completamenteormal,encuantoacomposición
ycolorelproblemar dicaenladentinasubyacente
yaquealnosernormalnobrindaunbuensustento
alesmaltesuprayacente,haciendodifícilmantener
laintegridaddelaestructuradentalante ldesgaste
porutilización.
La formadeestosdientesafectadossueleser
bulbosayconconstriccióncervical,elesmaltes
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nonnal,peroalestardispuestosobredentina
anonnalreduciríal estructuradentariancluso
hastallegaraunnivelgingival.26,7
ASPECTOSRADIOGRAFICOS
Lasradiografíasmuestranconfrecuenciaque
losdientesposeenraícescortasydelgadas.2
Lascámaraspulparesy losconductosse
presentancomúnmenteobliterados2ademássuelen
aparecerzonasperiapicalesradiolúcidas,puesla
estructuradentalalestarexpuestaundesgaste
tanprecipitadodalugaraafeccionesperiapicales.
Porlasyasabidasalteracionestructuralesse
puedenencontrarftacturasradiculares1,6,7. Foto(4).
ASPECTOSPSICOLOGICOS
Estos pacientesson tan normalescomo
cualquierotrapersona,peroalentraraunavida
escolarpuedentomarsetímidosy tendientesa
disminuirsuautoestima,puesalrequerircuidados
másexigentesquelosotrosniños,novanapoder
socializarpor mediode losjuegosdeacción
propiosdeestaedad.
En cuantoal rendimientoescolarnoexiste
limitaciónalgunapuesalhaberdesarrolladola
observaciónduranteltiempoquehandebido
guardarquietudsedenotancomoalumnosmuy
despiertoseinteligentes.
TRATAMIENTO
Noexisteunacuraparala0.1peroexisten
variosmétodosparareducirlaseveridaddelos
síntomas,iguiendoalgunasugerenciasque
puedenserdemuchayuda.
Búsquedadesignosdealerta:
Interpretacióndeldoloryterapia:
Cualquierexperienciadedolorpuedeserel
síntomaqueesperaundoctorparadiagnosticar
unafractura.
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Paraalgunaspersonaslasoluciónconsisten
lacombinacióndeunprogramaqueinvolucre
ejerciciosdeestiramientomuscularyelusode
algunasayudasadaptadas.
La nataciónesmuyrecomendableporque
ayudalestiramientomuscularsininducirelestrés.
Haygrancantidadeaparatologíadeapoyoa
disposición del pacientepara facilitar el
desenvolvimienton nnalenlavidadiariacon
seguridadycomodidad,ademásdeserútilesen
laterapiaderehabilitación.
Estoselementosson los facilitadoresde
movimientoy son las muletas,bastoneso
caminadoresenalgunospacienteses incluso
necesarial utilizacióndesilladeruedas.
Otrodelosfactoresatenerencuentaesevitar
la excesivagananciade pesocorporalque
predisponeafracturasóseas.
Utilizarayudasadaptablesparafacilitar
la asistencia:
Lospacientesgeneralmentetienendificultadal
caminarporlafácilproduccióndefracturasopor
lasdiferenteslimitacionesfísicaspuedenlograr
mayormovilidadalutilizarmuletas,bastoneso
caminadores.En algunospacientesla ayuda
requeridallegainclusoaserunasilladeruedas.
Sinembargolo másimportantesevitarla
excesivagananciade peso,y si ya posee
sobrepesodebehacertodo lo posible por
perderlo.
Laspersonascondentinogénesisimperfecta
debeiralodontólogoparaqueestelebrindeun
plan detratamientoadecuadocomo el
recubrimientodelasestructurasdentalespara
evitarlasfracturasydesgaste7,9.
CASO CLINICO
Pacientedesexofemenino,cuatroañosde
edad,nacidaenCaliquellegoa laconsulta
RevistaEstomatología
odontológicaalaClínicaIntegraldel,giñoydel
adolescented laescueladeodontologíadela
UniversidaddelValle,paraquel fuerarea1izadaun
revisiónodontológicaporprimeravez,yaquesu
médicopediattahabíasugeridounavisitaal
odontólogoporencontrarunosdientescolorámbar,
conlevesdesgastesnlosbordesincisalesdelos
bordesanterioresycúspidesdelosposteriores.
Foto1
Foto3
Fot5
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Entresusantecedentesmédicosseencuentra
entratamientomédicoporenfermedaddel
desarrollodiagnosticadamédicamentecomo
OsteogénesisimperfectatipoIV:
Hasidointervenidaquirúrgicamenteen3
ocasiones,dosdelascualesfueronenambos
fémuresporfractura.
Foto2
Foto4
Foto6
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Foto7
Enelperíodocomprendidoentrelostresy
docemesesdeedadsufriófracturaperiódicas,
aproximadamentedosporcadames.Fotos
(5,6,7,8).
Presentóantecedentesd problemasó eosy
dentalesporfamiliapaterna,incluyendoadostíos
yasumismopadre.
Al examenfísicogeneralseencontróuna
pacientebienorientadaentiempoy espacio,
marchaunpocointerrumpida,suestaturaesbaja
parasuedad(75cm).
La pacientesdefinitivamente,sociable,
muestraunvocabularioavanzadoparasuedady
muestrabuencomportamientoenla visita
odontológica.
En el examenextraoral,se encuentra
normalidad,alaaperturacierreypalpación.
Visiónintraoralseencuentradientesdecolor
ámbardemorfologíanormal,nohaypresenciade
procesoscariosos,seevidencianlevesdesgastes
incisalesenlosdientes51,61,71,72,81Y82se
ordenóunaradiografíapanorámica,endondeel
análisiseevidenciandientesconraícescortasy
delgadas,masno se encuentranafecciones
periapicales.Fotos(1,2,3,4).
Seapreciaunprocesodeerupciónormalde
acuerdoa suedad,ladensidadóseasedenota
disminuida,los senosparanasales,aparentan
normalidad.
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Foto8
Diagnóstico:pacientede4añosdeedadde
sexofemeninoc nOsteógenesisimperfectatipo
IV,ydentinogénesisimperfectatipo1deShields.
Tratamiento:elplandetratamientosugerido,
fueiniciadoconunafasedehigieneoral,con
enseñanzadetécnicasdecepilladotantoal
pacientecomoasuacompañantealaconsulta,se
realizaronprofilaxisycolocacióndesellantes,
culminandoasílafasepreventiva,yaquelos
desgastesnlasestructurasdentalesnohabían
alcanzadoungradodeseveridadmuyavanzado
sedecidiórealizarcontrolesperiódicosa la
pacienteparallevarunregistrodesuevolucióny
posteriormenterehabilitarconunascarillas
estéticas,sinincurrirenlostratainientossugeridos
en la bibliografíaqueposeenun gradode
agresividadmuchomayor.
DISCUSION
Laosteógenesisimperfectaesunimportante
ejemplodecómoinfluyenloscambiosgenéticos
sobreladenticiónyloshuesosenestaenfermedad
hereditaria.
Lasmutacionessonelnombredadoalcambio
enungen,queenestecasoesleencargadodela
produccióndelcolágeno,quesubsecuentemente
afectadelasestructurasó eas,dentales,cutáneas,
enfintodas-aquellasconcontenidodecolágeno,
tipo1,incidiendoasíensudesarrollofísicoy
apariencia.
RevistaEstomatología
CONCLUSIONES
Seobtuvoelconocimientosobreelproceso,
clasificación,desarrolloytratamientodela0.1y
la dentinogénesismperfectacomopatología
principalenestapaciente.Ademásdereconocer
lasmanifestacionesfísicasdela0.1seidentificaron
losdiferentesa pectosclínicosdeladentinogénesis
imperfecta.
Al realizareldiagnósticodelapacientese
determinóel tratamientodontológicoquela
pacientenecesitaba:Esteestababasadoenla
etapapreventivaysusrespectivoscontrolesenel
momentode su atención;aunquese dejó
establecidoparaetapasposterioresrealizarcarillas
estéticasenlosdientesanteriores;deestamanera
setratódeevitarimplantaruntratamientomás
agresivo,comolosreferidosenlaliteratura.
ABSTRACT
Theauthorsreviewedliteraturelatedtodental
abnormalitiesassociatedwith osteogenesis
imperfecta. This abnormality named,
Dentinogenesismperfectatype1of Shieldsor
opalescentdentin,wasfoundina4yearsoldgirl,
whoconsultedtheChildandAdolescent'sclinic,
in thedentalschooloftheValleUniversity.She
wasremihedbyherpediatricianandtheconcern
of herparentsfortheabnormalcolorpresentin
herteeth.
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